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SCREENING MANOEUVRES

Touch the tips of your
fingers’

WHAT IS BEING ASSESSED?

Manual dexterity
Coordination of small
joints of fingers and
thumbs

SCREENING MANOEUVRES
(Note the manoeuwres in bold are
additional to those in adult GALSY)

Observe the child standing
(from front, back and sides)

WHAT IS BEING ASSESSED?

Posture and habitus

Skin rashes — e.g. psoriasis
Deformity —e.g. leg length
inequality, leg alignment
(valgus, varus at the knee

Squeeze the metacarpo- Metacarpophalangeal T P
phalangeal joints for joints or ankle), scoliosis, joint
tenderness swelling, muscle wasting,
fiat feet
Observe the child walking Ankles, subtalar, midtarsal
and and small joints of feet
‘Walk on your heels’ and and toes
‘Put your hands together Extension of small joints ‘Walk on your tiptoes' i
| o o e e
Put your hands together Wrist extension R
back to back’ > longitudinal arches of feet
Ebow flexion when on tiptoes)
"Hold your hands out Forward fiexion of
straight in front of you’ shoulders
Elbow extension
Wrist extension
Extension of small joints
of fingers
‘Reach up, “touch the sky™’ Elbow extension
and 48 Wrist extension Turn your hands over and Wrist supination
Look at the ceiling’ Kheider sbducion make a fist’ Elbow supination
Neck extension

Flexion of small joints of
fingers

‘Put your hands behind your
neck’

Shoulder abduction

External rotation of
shoulders

Elbow flexion

‘Pinch your index finger and
thumb together

Manual dexterity
Coordination of small
joints of index finger and
thumb and functional
key grip




Kronikus arthritis

Juvenile idiopathic arthritis: 80 %
SLE:10 %

DM: 5 %

Scleroderma: 2 %

Vasculitis: 2 %

Febris rheumatica: 1 %

http://www.arthritisresearchuk.org pGALS
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Juvenilis idiopathias arthritis (JIA)

e Def.:
— <16 év
— arthritis > 6 hét (Kronikus)

— Egyéb korok kizarasa (SLE, vasculitis,
dermatomyositis, scleroderma, rheumatoid fever)

» Leggyakoribb kronikus betegseg



Juvenile idiopathic arthritis (JIA)

Systemic onset JIA (SolIA) 1-18 (1-6)

Polyarticular JIA RF+ 2-7 9-14 F>>M
Polyarticular JIA RF- 11-28 2-4; 6-12 F>>M
Oligoarticular JIA 27-56 2-4 F>>>M
Arthritis psoriatica (PsA) 2-11 2-4; 9-11 F>M
Enthesitis related JIA (ERA) 3-11 9-14 M>>F

Not differentiated 11-21



i
N Pathogenesis

LECCY

A. Oligo/Polyarticular JIA B. Systemic JIA
Adaptive immunity Innate immunity

Cartilage-derived auto-antigens Phagocytes (monocyte/macrophage, neutrophil)
(aggrecan, fibrillin, MMP3) &%

¢8R S100A8

’
l[ IL-1 IL-18 S100A12 S100A9 ®

Failure of T cell tolerance

‘ ¥

Activation of adaptive and innate immunity Aberrant activation of phagocytes
1IL-1, IL-6, TNF-a Autoinflammatory disease
Synovial inflammation Multisystem inflammation

Lin Y-T, et al. Autoimmun Rev (2011), doi:10.1016/j.autrev.2011.02.001



l. Oligoarticularis JIA

« <4izulet érintettség és :

* Psoriasis Kizarva, RF neg.,
HLA-B27 neg.

* Fiatal lany
* Aszimmetrikus gyulladas- nagyizdilet
* ANA pozitiv: 70-80% — krénikus anterior uveitis: 30% !

e 2 csoport:

* Persistalo
e Extendalo: > 4 izulet 6 honap alatt




Il. Poliarticularis JIA

* 35%
« 25 izulet

« 2 csoport:

* RF pozitiv (2 alkalommal): adoleszcens lany
* RF negativ: heterogen csoport

* Klinikum:
« Szimmetrikus érintettség kis izuleteknek; temporomandibular,
sacroiliacal izulet
* Nagy izulet ritkan érintett
* RIM jellemz6, rheumatoid csomo
 Hbemelkedés, lymphadenomegalia, hepatosplenomegalia



l1l. Szisztémas JIA (SOJIA)

* Tunetek:
— Laz (> 2 het), intermittalo, 1-2 csucs/nap,
+ 1 az alabbiak kozll
— Rash (90%), laz alatt

— Lympadenopathia, hepato(spleno)megalia
(80%)

— Serositis (pleuritis, pericarditis, peritonitis)
(60%)

— Arthritis :oligo-polyarthritis, myalgia



Szisztémas JIA (SolJIA)

* Differential diagnozis

— Infection: bacterial endocarditis, sepsis, Brucellosis,
Typhus, viral infections

— Leukaemia, lymphoma, neuroblastoma

— Autoimmune diseases: SLE, Kawasaki, polyarteritis, IBD,
— Rheumatic fever

— Autoinflammatory syndromes (periodic fever syndromes)

e Terapia
— NSAID (indomethacin, ibuprofen)
— Steroid, DMARDS: methotrexate
— Biologic therapy (anti IL-1R, IL-6R)
— BMT



IV. Enthesitis asszocialt JIA /ERA/

* Klinikum:
« Enthesitis: Achilles in tapadas, tarsal, plantar fascia
« Arthritis: Nagy izulet, csipd!
Axialis izulet kés6bb érintett

« HLA-B27 pozitivitas
e Acut anterior uveltis
 IBD

* Reiter sy.



V. Arthritis spriatica

» Psoriasban a prevalenciaja:0,07 %
* Kritérium:
 Arthritis + psoriatikus plaque vagy

* Arthritis + 2 a kovetkezOk kozul: pozitiv csaladi anamnézis,
dactylitis, nail-pitting

 Arthritis a bortuneteket megelozheti!

©Mayo Foundation for Medical Education and Research. All rights reserved.



JIA diagnozis

« Anamnézis, csaladi !

* Fizikalis vizsgalat

* Nincs specifikus laboratoriumi teszt
 RF — poliarticular JIA

* ANA — oligoarticular JIA - kronikus uveitis, iridocyclitis
« HLA-B27 — spondylarthropathia

» Kepalkoto vizsgalatok: rtg, UH, MR
 Szemészet
« Kardiologia



Arthritis differncial diagnaozis

Trauma

Infectios eredet:

» Szeptikus arthritis (Staphylococcus, Streptococcus)

* Lyme arthritis

« Virus:Parvo B19, HBV, herpes, adeno

 Mycoplasma pneumoniae

« Reactiv arthritis: Salmonella/Yersinia/Campylobacter infectio
« Reumas laz

Malignitas!

Autoimmun betegség: SLE, DM, scleroderma, Sjogren sy., szisztémas
vasculitis

Autoinflammatorikus szindromak



Terapia

« Gyogyszeres:
— NSAID: naproxen, indometacin, diclofenac, ibuprofen
— Kortikoszteroid:
« Sulyos SOJIA, bridging terapia
* Intraarticularis: oligoarticular JIA
— DMARD (disease modifying anti-rheumatic drug):
« MTX, salazopyrin, azathioprin
— Bioldgiai terapia (anti -TNF, -IL-1, -IL-6)

* Fizioterapia!
 Psychologiai tamogatas




Szovodmeények

ovekedesi zavar
ontraktura
ovekedeési retardacio
steoporosis

aries

oral atherosclerosis



Kotoszoveti betegségek

NGi dominancia

Jellemz0 klinikai kép és lefolyas

Rendszererint tobb szervet érintd megbetegedeés
Sajatos immunszeroldgiai eltérések

Kortikoszteroid €éd immunszupressziv terapia
hatasos



Juvenilis SLE

.Ismeretlen etiologiaju megbetegedes, amely
szamos szervrendszert erint

. TOobbféle autoantitest jelenléete jellemzi

 Ritka megbetegedeés
. incidencia: 0,4-0,6 /100 000 f6
« prevalencia: 10/ 100 000 f6

« NOIi dominancia

« A diagnozis felallitasa gyakran kesik !
« Megfelel6 kezeléssel |0 életkilatasok



Juvenilis SLE

. Altalanos tiinetek:

» ismeretlen eredetl laz
« faradékonysag
« fogyas

e Keresni kell:

arthritis

napfény kivaltotta bérreakcio
haematuria, proteinuria !
Alopecia

« Akut jelentkezés:

e gorcsrohamok, psychosis
* jelentés anaemia, uraemia
« tuddverzes



SLE: ARA kritérium

®1. vespertilio (pillango erythema)

®2. discoid borjelenség

*3. fényérzékenység (szokatlan reakcio)

®4. oralis/nasopharyngealis ulceratio

®5. arthritis (nem destrualo)

®6. serositis (pleuritis és/vagy pericarditis)

®7.vese (>0.5 g proteinuria, sejtes cylinderek)

*8. neurolégiai tunetek (convulsio és/vagy psychosis)
®9. haematoloégia: HA /leukopenia/lymphopenia/tctpenia
®10. immunolodgiai eltérések (anti-DNS/anti-Sm/aPL)
®11. ANA pozitivitas

SLE: legalabb 4 kritérium teljesitése esetén,



Juvenilis SLE

* Laboratorium:
— Emelkedett WE, akut fazis reakcio
— Anaemia, leucopenia, tctpenia

— Immunszerologia:ANA, dsDNA, ENA, antiphospholipide,C1Q
antitest

— Hypocomplementemia




Juvenile SLE

« Terapia:
 Kortikoszteroid
NSAID (musculosceletalis tunetek)
Hydroxychloroquine (rash, arthritis)
Azathioprine, MTX, cyclosporin, mycofenolate mofetil
Cyclophosphamide (vese,CNS érintettseg)
Biologiai terapia
Plasmapheresis

« Agressziv terapia: vese, CNS érintettség
esetén



Neonatalis
lupus

 Kilinikai manifesztacio:
« BOr: generalizalt maculo-papular rash
 Hepatosplenomegaly
« AIHA, thrombocytopenia, leucopenia
« Congenital sziv block (mater: a-SSA+)

« Terapia:
« Korticosteroid, immmunglobulin, pheresis
« Pacemaker



Juvenilis dermatomyositis

Ritka, inflammatorikus betegség

* |zom, bOr érintettseg

« Lany:fiu=2:1.

* |ncidence: 0,3-0,4/100 000

 Két csucs: 5-9 év; 10-14 év

+ Etiolégia: nem ismert



Klinikai tunet

* lzom: proximal , szimmetrikus gyengeség,nyaki flexorok!
. |lzom fajdalom, érzékenyseég, induralt
« Bor:

« Gottron jel, papula

» Heliotrop rash, periorbital edema

« Gl: dysphagia, ulceration !

* Pulm.: respiratory elégtelenseég,
aspiratio,hypoventillatio !

« Sziv: myocarditis, electrocardiographias elvaltozas
 Artralgia, arthritis
« Kalcium depozicio



« Diagnézis
« Labor.: CK, LDH, aldolase, AST, ESR
« EMG - Izom biopszia
* lzom er6 mérése
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« Korai, agressziv !

» Korticoszteroid, lassu csokkentés !
* Intravénas immunglobulin: 2 g/kg !
« DMARD: Methotrexate

* Cyclophosphamid
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W Juvenilis szisztémas szklerdzis

|

Ritka, potencialisan eletveszélyes
Nincs specifikus terapia

Raynaud phenomenon

Incidence: 0,2-1/100 000
10% -a gyerekkorban kezddodik

NOI predominance: 15:1




VASCULITIDIS

. HENOCH-SCHONLEIN PURPURA (HSP)

Leggyakoribb szisztémas vasculitis gyerekkorban
Kis erek vasculitise

Epidemioldgia:

— 3-10 év

— Téel, fels6 Iéguti infekciot kovetben

Pathomech.: IgA-immuncomplex depozicio



Bor: szimmetrikus purpura, alsé végtag, glutalis
régio
Arthritis, arthralgia: 65-85%
GIT:
« Hasi fajdalom, véres széklet
» 3-5%:perforatio, intussusception

VEeSe (~ IgA nephropathy)

* Hematuria: 50-75%

* Nephritis, nephrosis, RPGN
CNS, heart, lung, testis

Th: Vese, Gl !




Il. Kawasaki betegség

« Akut lazas betegseg
» Kis és kOzepes erek
 Etiol.: fertézés? Szuperantigen?
* Epidemiologia: <5 ev
» Klinikum:
« Laz>5nap
Cheillitis, conjunctivitis, eper nyelv, pharyngitis
Palmar, plantar erythema, periungual desguamation

Polymorph exanthemak
Cervicalis lymphadenopathia

 Dg: laz + 4 egyéb tunet







Komplikacid: coronaria aneurysma, ischemias sziv
betegseg !

Laboratorium:
* Tgyulladasos aktivitas, transaminases, LDH
 Thrombocytosis: 2. het

ECG, Echo (diagnoziskor, 10., 30. napon)

Terapia:

IVIG: 2 g/kg/nap —els6 10 napban adva hatasos !
Salicilat (80-100mg/kg/ nap)

Korticosteroid

Szivsebészet
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Koszonom a megtisztelo figyelmet!




